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ZUSAMMENFASSUNG

Der Morbus Paget ist eine verbreitete, progre

diente Knochenerkrankung unklarer Ätiologie. 

Charakteristisch ist ein Umbau von regulären 

Skelettarealen in hypervaskularisierten Knochen 

verminderter Dichte. Zu den häufigsten Sympto

men zählen Knochenschmerzen, welche eine Fol

ge der periostalen Reizung infolge des gesteiger

ten Stoffwechsels sind. Gleichwohl kann die 

Erkrankung asymptomatisch verlaufen. In diesen 

Fällen können auffällige radiologische Befunde 

oder eine exzessiv erhöhte alkalische Phosphata

se zur Diagnose führen. In den meisten Fällen 

wird die Erkrankung zufällig entdeckt. Der Al

tersgipfel der Erkrankung liegt bei circa 50 Jah

ren, wobei das männliche Geschlecht bevorzugt 

befallen wird. Der Morbus Paget kann in isolierten 

(monostotisch) ebenso wie in multiplen Skelett

arealen (polyostotisch) auftreten. Typische Loka

lisationen sind Becken, Femur und Lendenwirbel

säule, weniger häufig sind Schädel und Tibia 

betroffen. Im KopfHalsBereich sind Läsionen 

des Hirnschädels häufiger also solche in Ober 

bzw. Unterkiefer. Im Vordergrund der Behandlung 

des Morbus Paget steht der Einsatz antiresorpti

ver Wirkstoffe, insbesondere von Bisphosphona

ten. Zusätzlich ist häufig eine symptomatische 

Therapie mit analgetischen, antiphlogistischen 

bzw. antineuropathischen Wirkstoffen angezeigt. 

Vorgestellt wird ein Patient mit polyostotischem 

Morbus Paget der Mandibula und des Thorax.

Morbus Paget des Unterkiefers

Morbus Paget des Unterkiefers –  
eine Differenzialdiagnose der Kieferosteomyelitis

Bild oben: Natives Unterkiefer-CT mit ausgeprägter 

 Auftreibung des rechten Ramus mandibulae (Pfeil) und 

deutlicher Verdichtung der Knochentextur im

Vergleich zu links.
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Einleitung, Ätiologie und Verbreitung
Der Morbus Paget (Synonym: Osteitis deformans, Osteodystro-
phia deformans) ist eine benigne Knochenerkrankung, die be-
vorzugt Becken, Wirbelsäule und Extremitäten befällt. Lokali-
sationen im Bereich des Gesichts- und Hirnschädels lassen sich 
in 42% der Fälle nachweisen (Siris & Roodman 2012), wobei die-
se isoliert oder als zusätzliche Läsionen bei bestehendem Befall 
des Extremitätenskelettes auftreten können. Die Erkrankung 
bevorzugt die zweite Lebenshälfte und ist vor dem 35. Lebens-
jahr sehr selten, das männliche Geschlecht wird bevorzugt be-
fallen (van Staa 2002). Nach der Osteoporose ist der Morbus Pa-
get eine der häufigsten Skeletterkrankungen. Typischerweise 
tritt die Erkrankung isoliert auf (monostotisch), jedoch ist ein 
Befall mehrerer Regionen (polyostotisch) möglich. Ein Befall 
von Ober- bzw. Unterkiefer ist insgesamt selten und kann in 
der zahnärztlichen Praxis differenzialdiagnostische Probleme 
bereiten. 

Die geografische Verbreitung des Morbus Paget variiert stark; 
in Europa (insbesondere Grossbritannien) werden im höheren 
Lebensalter Prävalenzen von bis zu 8% erreicht. In asiatischen 
und afrikanischen Ländern ist die Erkrankung demgegenüber 
nur sehr selten anzutreffen (Sundaram et al. 2012, Ralston 
2013). Die Ätiologie des Morbus Paget ist unklar. Diskutiert wer-
den Vitamin-D-Mangel in der Kindheit (Karunakaran et al. 
2012), eine virale Genese (Paramyxovirus) ebenso wie eine ge-
netisch-hereditäre Komponente (autosomal-dominanter Erb-
gang). Sowohl bei familiärer Vorbelastung als auch bei sponta-
nem Auftreten lassen sich genetische Mutationen an SQSTM1 
(kodiert P62, eine Protein, welches die Funktion der Osteoklas-
ten reguliert) nachweisen (Ralston & Layfield 2012). 

Symptome und klinische Manifestation
Die weitaus meisten Patienten mit Morbus Paget bleiben symp-
tomlos und beschwerdefrei, was eine genaue epidemiologische 
Einordnung erschwert. Sie nehmen dementsprechend keinerlei 
medizinische Behandlung in Anspruch (van Staa et al. 2002). 
Die Erkrankung wird dann vereinzelt durch Zufall bei radio-

logischen Untersuchungen oder Sektionen entdeckt. Auch 
 Laborbefunde können wegweisend sein, wenn eine exzessive 
Erhöhung der alkalischen Phosphatase bei sonst gesunden Indi-
viduen vorgefunden wird (Ralston 2013); ist der Parameter im 
Normbereich, schliesst dies jedoch eine floride Osteitis deform-
ans nicht aus (Eekhoff et al. 2004). Die häufigsten klinischen 
Beschwerden bei Morbus Paget sind Knochenschmerzen, Kno-
chendeformierungen, pathologische Frakturen und Nerven-
kompressionen. Im Kiefer- und Gesichtsbereich werden dem-
entsprechend Auftreibungen der Maxilla oder der Mandibula 
mit oder ohne Schmerzen beobachtet. Eine Abgrenzung zur 
Kieferosteomyelitis kann in diesen Fällen schwierig sein (Zandi-
far et al. 2010).

Kasuistik eines Patienten mit Osteitis 
 deformans des Unterkiefers
Vorgestellt wird ein 69-jähriger männlicher Patient mit unspezi-
fischen Beschwerden im Bereich des zahnlosen rechten Unter-
kiefers. Angegeben wurden diffuse, dumpfe Knochenschmerzen 
in diesem Areal, die schon seit Jahren bestanden und in irregulä-
ren Intervallen auftraten. Die klinische Unter suchung beim kon-
sultierten Zahnarzt ergab eine mässiggradige Auftreibung des 
rechten Unterkieferkorpus. Die Sensibilität im Innervationsge-
biet des Nervus mandibularis war beidseits regelrecht. Zunächst 
erfolgte eine konventionelle Röntgenuntersuchung (Orthopan-
tomogramm), welche unregelmässige dichte Verschattungen 
neben Arealen von mässig transparenten, schlecht abgrenzbaren 
Aufhellungen im gesamten linksseitigen Corpus und Ramus 
mandibulae zeigte (Abb. 1). Aufgrund der Ausdehnung des Pro-
zesses war eine zunächst vermutete Unterkieferosteomyelitis 
zweifelhaft. Es wurden daher ergänzend ein CT des Unterkiefers 
(Abb. 2 und 3) und eine Ganzkörper- Skelett szinti grafie durchge-
führt. Letztere Untersuchung ergab neben der zu erwartenden 
Anreicherung des Radiopharmakons (Technetium) im Unterkie-
fer einen weiteren Herd intensiver Mehrspeicherung in Bereich 
der 11. Rippe rechts (Abb. 4). Zum Ausschluss eines metastati-
schen Geschehens erfolgte noch ein CT des Thorax mit Nachweis 

Abb. 1 Orthopantomogramm mit diffusen, unregelmässigen Verschattungen insbesondere im Bereich des gesamten Corpus mandibulae, des Kieferwinkels 
und des Ramus rechts (Pfeil). Zusätzlich fokale Aufhellungen in den betroffenen Knochenabschnitten.
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einer langstreckigen Verdickung der betroffenen Rippe. Die 
 laborchemische Analyse ergab keine Erhöhung der alkalischen 
Phosphatase. Der Serumwert lag bei 1,71 µmol/l*s (physiologi-
scher Bereich: 0,65-2,2 µmol/l*s). Auch alle anderen Laborpara-
meter einschliesslich der Calcium- und Phosphatkonzentratio-
nen im Serum bewegten sich im Normbereich.

Diskussion, therapeutische Optionen, 
 Komplikationen
In der aktiven Phase des Morbus Paget ist der erkrankte 
 Knochen von einem verstärkten Umbau (lokalisierter Kno-
chenabbau und konsekutiver Anbau von unmineralisiertem 

 Faserknochen) betroffen, der Schmerzen und eine lokale 
 Gewebsüberwärmung hervorrufen kann. Dieser verstärkte 
Knochenmetabolismus kann effektiv durch Bisphosphonate 
beeinflusst werden (Karunakaran et al. 2012, Ralston 2013). 
Leichte bzw. nur zeitweilig bestehende Schmerzen und solche 
Beschwerden, die trotz laufender Bisphosphonattherapie ver-
bleiben, können konservativ mittels nicht steroidaler Antirheu-
matika (z.B. Ibuprofen) oder auch mit antineuropathischen 
Wirkstoffen (z.B. Gabapentin) behandelt werden. Im hier vor-
gestellten Fall ist aufgrund der moderaten klinischen Sympto-
me und der normalen alkalischen Phosphatase von einem 
Spätstadium mit weitgehender Remission auszugehen, welches 
keine antiresorptive Therapie erfordert. Eine symptomatische, 
bedarfsweise Behandlung mit Analgetika ist hier ausreichend.

Im Bereich der Kiefer können Auftreibungen ästhetisch oder 
prothetisch stören, in diesen Fällen ist eine chirurgische Abtra-
gung zu erwägen. Die Versorgung befallener Kieferabschnitte 
mit Implantaten wird aufgrund der schlechteren Knochen-
qualität kontrovers diskutiert, wobei nur Fallbeschreibungen 
ohne Evidenz vorliegen. Eine Implantation erscheint dann 
möglich, wenn sich die Krankheit in Remission befindet (Ras-
mussen & Hopfensperger 2008). Seltene Komplikationen des 
Morbus Paget der Kiefer sind die Kieferosteomyelitis (Zandifar 
et al. 2010) sowie die Entwicklung eines Osteosarkoms (Cheng 
et al. 2002), ausserdem die pathologische Unterkieferfraktur. 
Das Osteosarkom und die Unterkieferosteomyelitis bedürfen 
der operativen Therapie, Frakturen werden mit den üblichen 
osteosynthetischen Verfahren versorgt.

Abb. 3 Gleiche Untersuchung wie Abb. 2 in Sekundärrekonstruktion. Sicht-
bare Irregularität der Knochenoberfläche mit fokalen Knochenappositionen 
am äusseren Kieferwinkel rechts (Pfeil).

Abb. 4 Ganzkörperknochenszintigrafie mit intensiver Mehrspeicherung des 
Tracers in der Früh- und Spätphase im Bereich der rechten Mandibula sowie 
der 11. Rippe rechts (markiert durch Pfeile).

Abb. 2 Natives Unterkiefer-CT mit ausgeprägter Auftreibung des rechten 
Ramus mandibulae (Pfeil) und deutlicher Verdichtung der Knochentextur im 
Vergleich zu links.
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Differenzialdiagnosen und Fazit für die Praxis
Differenzialdiagnostisch ist vor allem an eine chronisch-sklero-
sierende Unterkieferosteomyelitis zu denken (Zandifar et al. 
2010, Karunakaran et al. 2012). Eine stark erhöhte alkalische 
Phosphatase, ein räumlich sehr ausgedehnter Befall sowie ein in 
der Skelettszintigrafie sich zeigender polyostotischer Prozess 
sprechen hierbei eher für einen Morbus Paget als für eine Os-
teomyelitis. In Zweifelsfällen kann eine Knochenbiopsie die Di-
agnose sichern. Bei gleichzeitigen arthrotischen Beschwerden 
sollte auch an eine chronisch rekurrierende multifokale Os-
teomyelitis (CRMO) und bei zusätzlich präsenten Dermatosen 
an ein SAPHO-Syndrom (= Synovitis, Akne, Pustulosis, Hy-
perostosis und Osteitis) gedacht werden (Brandt et al. 1995, 
Reichardt et al. 2011). Erhöhte Serum-Autoantikörper sprechen 
zusätzlich für eine solche Autoimmunerkrankung. Darüber hi-
naus sind Sarkome des Knochens und metastatische Knochen-
prozesse abzugrenzen, die jedoch meist durch raschere Ent-
wicklung bzw. zusätzliche onkologische Befunde (Haut- bzw. 
Mukosainfiltration, Sensibilitätsminderung, Nachweis eines 
Primärtumors) gekennzeichnet sind.

Der Morbus Paget des Gesichtsschädels bedarf in vielen Fällen 
keiner operativen Therapie. Standard ist die primär medika-
mentöse, antiresorptive (Bisphosphonate) und analgetische 
Therapie. Modellierende Osteotomien sind vereinzelt nötig. 
Zahnimplantate sollten im betroffenen Knochen nur bei in Re-
mission befindlicher Erkrankung (beschwerdefreier Kiefer und 
normalisierte alkalische Phosphatase) inseriert werden. 

Abstract
Pausch N C, Hemprich A, Halama D: Paget´s disease of the 
 mandible: A differential diagnosis of the osteomyelitis of the jaw  
(in German). SWISS DENTAL JOURNAL 124: 325–328 (2014)
Paget´s disease of bone is a common, progressive disorder with 
uncertain etiology. It results in the replacement of normal skel-
etal areas with highly vascularized, low density bone. The most 
frequent symptom is bone pain, which is a result of periostal ir-
ritation due to increased metabolic activity. However, the dis-
ease may run without any symptoms. In these cases, an abnor-
mal radiograph or an elevated serum alkaline phosphatase can 
indicate the disorder. Most cases are discovered accidentally. 
The average age of patients at the time of diagnosis is about 
50 years. Male individuals are preferentially diseased. Paget´s 
disease affects either single bone (monostotic) or many bones 
(polyostotic). It typically involves the pelvis, femur and lumbar 
spine rather than skull and tibia. In the head and neck area, the 
skull is the most frequently affected localization. Lesions of the 
mandible and maxilla are less common. For the therapy of ac-
tive Paget´s disease, antiresorptive agents like bisphosphonates 
are effective drugs. Additional treatment with analgesic drugs, 
antiinflammatory and antineuropathic agents is recommended. 
We present a case of polyostotic Paget´s disease of the mandible 
and of the thoracic skeleton. 
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